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Resumo  Os  autores  apresentam  o  caso  de  um  homem  de  71  anos,  com  queixas  de  dor
abdominal  epigástrica  e  periumbilical,  com  8  meses  de  evoluc¸ão,  e  náuseas,  enfartamento
pós-prandial  e  emagrecimento,  de  instalac¸ão  mais  recente.  Analiticamente  apresentava  uma
anemia ferropénica  e  as  endoscopias  digestivas  altas  realizadas  revelaram-se  inconclusivas.
Dado o  agravamento  clínico  optou-se  pela  repetic¸ão  da  endoscopia  alta  com  tentativa  de  pro-
gressão  duodenal  profunda,  identiﬁcando-se,  na  transic¸ão  da  terceirapara  a  quarta  porc¸ão  do
duodeno,  uma  lesão  vegetante,  circunferencial  e  estenosante.  O  estudo  anatomopatológico
conﬁrmou  a  presenc¸a  de  um  adenocarcinoma,  tendo  o  doente  sido  submetido  a  duodenopancre-
atectomia  clássica  com  a  excisão  da  lesão  duodenal  e  com  identiﬁcac¸ão  e  excisão  de  uma  outra
lesão no  jejuno  proximal,  correspondendo  esta  última  a  um  tumor  do  estroma  gastrointestinal
(GIST).
Este caso  demonstra  o  desaﬁo  diagnóstico  das  neoplasias  do  delgado,  pois  a  sintomatologia
que condicionam  é  relativamente  inespecíﬁca,  sendo  comum  decorrer  um  período  prolongado
entre os  primeiros  sintomas  e  o  diagnóstico  deﬁnitivo.  Neste  doente,  a  presenc¸a  de  2  neoplasias
distintas (adenocarcinoma  e  GIST),  não  parece  decorrer  de  qualquer  associac¸ão  especíﬁca,
constituindo  um  achado  incidental.
©  2013  Sociedade  Portuguesa  de  Gastrenterologia.  Publicado  por  Elsevier  España,  S.L.  Todos  os
direitos  reservados.
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Abstract  The  authors  present  a  71  years-old  male  with  epigastric  and  peri-umbilical  pain
for about  8  months,  and  more  recent  nausea,  postprandial  bloating  and  weight  loss.  Analytic
investigation  revealed  ferropenic  anemia  and  upper  gastrointestinal  endoscopies  (2)  were  incon-
clusive. Given  clinical  worsening  it  was  decided  to  repeat  EGD  with  duodenal  deep  progression.
In fact,  in  the  transition  from  the  3  rd  to  the  4  th  portion  of  the  duodenum,  a  vegetating,
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circumferential  and  stenosing  lesion  was  identiﬁed.  Biopsies  conﬁrmed  an  adenocarcinoma  and
the patient  underwent  classic  duodenopancreatectomy  with  removal  of  the  duodenal  lesion.
Another lesion,  localized  in  proximal  jejuni,  was  identiﬁed  and  removed  during  the  procedure.
Histopathological  study  demonstrated  that  the  later  lesion  was  a  gastrointestinal  stromal  tumor
(GIST).
This case  demonstrates  the  diagnosis  challenge  of  small  bowel  neoplasms  given  the  nonspe-
ciﬁc symptoms  and  common  diagnosis  delay.  In  this  patient  the  presence  of  two  distinct  tumors
seems to  be  an  incidental  ﬁnding.
©  2013  Sociedade  Portuguesa  de  Gastrenterologia.  Published  by  Elsevier  España,  S.L.  All  rights
reserved.
F
e
(
d
s
s
n
A
a
t
p
r
p
-
a
n
A
e
p
m
nIntroduc¸ão
Os  tumores  do  intestino  delgado  são  uma  entidade  rara.  De
facto,  este  segmento  representa  aproximadamente  80%  do
comprimento  do  trato  digestivo,  mas  nele  são  identiﬁca-
das  apenas  1%  das  neoplasias  deste  aparelho1. Atualmente
assiste-se  a  uma  mudanc¸a na  topograﬁa  dos  diferentes
tipos  histológicos  de  tumores  do  intestino  delgado,  essen-
cialmente  devido  ao  aumento  da  incidência  de  tumores
carcinoides.  Segundo  dados  da  National  Cancer  Data  Base,
relativamente  aos  tumores  do  intestino  delgado  documen-
tados  nos  EUA  entre  1985-2005,  a  proporc¸ão  de  tumores
carcinoides  aumentou  de  28  para  44%,  enquanto  a  proporc¸ão
de  adenocarcinomas  diminuiu  de  42  para  33%2.  O  tumor  car-
cinoide  é  o  tumor  maligno  mais  frequente  no  íleo  (63%),
tendo  ultrapassado  o  adenocarcinoma  como  o  subtipo  his-
tológico  globalmente  mais  frequente  no  intestino  delgado2.
No  duodeno,  o  adenocarcinoma  é  o  tumor  maligno  mais  fre-
quente  (64%),  localizando-se  preferencialmente  na  região
ampular  ou  periampular,  a  nível  da  segunda  porc¸ão  do
duodeno3,4,  sendo  ocasionalmente  diagnosticados  na  ter-
ceira  e  quarta  porc¸ões3,5.  Este  tipo  de  tumores  representa
um  desaﬁo  em  termos  de  diagnóstico,  decisão  terapêutica
e  acompanhamento  pós-cirúrgico.
Caso clínico
Apresentamos  o  caso  de  um  doente  de  71  anos,  do  sexo
masculino,  duplamente  antiagregado  por  antecedentes  de
enfarte  agudo  do  miocárdio,  que  foi  observado  em  con-
sulta  por  apresentar  queixas  de  dor  abdominal,  pirose,
enfartamento  pós-prandial  e  emagrecimento  signiﬁcativo.
O  quadro  álgico  apresentava  cerca  de  8  meses  de  evoluc¸ão,
agravamento  progressivo,  com  predomínio  pós-prandial,
localizando-se  na  região  epigástrica  e  irradiando  para  a
região  periumbilical.  O  doente  referia  igualmente  perda
de  peso  (6  kg  em  3  semanas),  eructac¸ões  frequentes  e
vómitos  alimentares  diários,  pós-prandiais,  com  cerca  de
2  meses  de  evoluc¸ão.  Ao  exame  objetivo  registava-se  a
presenc¸a  de  dor  à  palpac¸ão  profunda  do  hipocôndrio  direito,
localizac¸ão  onde  parecia  existir  um  certo  «empastamento».
Tinha  recorrido  ao  seu  médico  assistente,  tendo  realizado
diversos  exames  complementares  de  diagnóstico.  Analitica-
mente  apresentava  anemia  (Hb  9,9  g/dl,  microcítica),  com
marcadores  tumorais  (CEA  e  CA19,9)  normais.  A  endosco-
pia  alta  (EDA)  foi  de  difícil  execuc¸ão  devido  à  presenc¸a
de  abundante  conteúdo  alimentar  no  estômago  e  duodeno
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oigura  1  Lesão  vegetante,  circunferencial,  condicionando
stenose  do  lúmen  de  terceira  porc¸ão  do  duodeno.
tinha  realizado  uma  endoscopia  digestiva  alta  há  cerca
e  8  meses  que  apenas  demonstrava  erosões  antrais),  não
endo  identiﬁcadas  alterac¸ões  major. A  ecograﬁa  apre-
entava  alterac¸ões  estruturais  da  parede  gástrica,  sendo,
o  entanto,  muito  prejudicada  por  interposic¸ão  gasosa.
 repetic¸ão  da  EDA  em  contexto  hospitalar,  com  recurso
 endoscópio  terapêutico,  permitiu  a  progressão  até  à
erceira  porc¸ão  duodenal,  demonstrando  a  este  nível  a
resenc¸a  de  lesão  vegetante,  friável,  congestiva,  circunfe-
encial,  condicionando  estenose  do  lúmen  e  não  franqueável
elo  endoscópio,  tendo  sido  realizadas  múltiplas  biopsias
-  ﬁgura  1. A  referida  lesão  condicionava  abundante  estase
limentar  a  montante.
As  biopsias  demonstraram  tratar-se  de  um  adenocarci-
oma  desenvolvido  em  adenoma  com  displasia  de  alto  grau.
 tomograﬁa  computorizada  (TC)  identiﬁcou  a  referida  lesão
xpansiva,  circunferencial,  na  transic¸ão  da  terceira  e  quarta
orc¸ões  do  duodeno,  associada  a  densiﬁcac¸ão  da  gordura
esentérica  e  um  gânglio  perilesional  compatível  com  ade-
opatia  --  ﬁgura  2  a  e  b.
O  doente  foi  laparotomizado,  tendo  realizado  duode-
opancreatectomia  cefálica  e  enterectomia  segmentar  por
dentiﬁcac¸ão  de  lesão  nodular  tumoral  na  dependência
e  ansa  de  intestino  delgado  proximal.  O  período  pós-
peratório  precoce  foi  complicado  por  fístula  pancreática,
28  T.  Correia  et  al.
Figura  2  Lesão  expansiva,  circunferencial,  na  transic¸ão  da  terce
a) corte  axial  e  b)  corte  coronal.
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(Figura  3  Adenocarcinoma  invasor  de  baixo  grau,  HE  20  x.
esolvida  apenas  com  tratamento  médico  (pausa  alimentar,
uído  e  antibioterapia).  O  exame  histopatológico  identiﬁcou
m  tumor  com  6,5  cm  de  comprimento  máximo,  histologica-
ente  classiﬁcado  como  adenocarcinoma  invasor  de  baixo
rau,  com  inﬁltrac¸ão  do  mesentério,  invasão  venolinfática
 metástases  em  um  dos  18  gânglios  excisados  --  ﬁgura  3.
 estadiamento  da  lesão  foi  estabelecido  em  pT3N1M0,  está-
io  IIIA  (American  Joint  Committe  on  Cancer  Classiﬁcation)6.
 lesão  identiﬁcada  e  excisada  a  nível  do  intestino  delgado
roximal  foi  classiﬁcada  como  tumor  do  estroma  do  intestino
elgado  (GIST),  grupo  um  de  Miettinen,  caracterizada  pela
resenc¸a  de  células  fusiformes,  com  coexpressão  de  CD34  e
D117  (c-kit)  e  negativas  para  P-S100  e  AML  --  ﬁgura  4a  e  b.
v
c
p
a
igura  4  Tumor  do  estroma  do  intestino  delgado  (GIST)  compost
c-kit), 200  x.ira  e  quarta  porc¸ões  do  duodeno.  Tomograﬁa  computorizada:
O  controlo  radiológico  (tomograﬁa  computorizada  e
omograﬁa  de  emissão  de  positrões)  realizada  ao  6.◦ mês
ós-operatório,  identiﬁcou  metastizac¸ão  pulmonar  bilate-
al.  Realizou  protocolo  de  quimioterapia  (5-ﬂuorouracil)
urante  6  meses,  encontrando-se,  neste  momento,  assin-
omático.
iscussão
 prevalência  dos  tumores  do  intestino  delgado  é  signi-
cativamente  inferior  comparativamente  à  dos  tumores
o  cólon.  No  entanto,  e  apesar  de  ainda  não  ser  comple-
amente  conhecida,  a carcinogénese  do  adenocarcinoma
rimário  do  intestino  delgado  segue  os  princípios  fundamen-
ais  da  sequência  adenoma-carcinoma  inicialmente  descrita
ara  os  tumores  do  cólon7.  Esta  sequência  é  caracterizada
or  múltiplas  etapas  em  que  ocorrem  alterac¸ões  genéti-
as  e  epigenéticas  envolvendo  a  ativac¸ão  de  oncogenes
 inativac¸ão  de  antioncogenes.  No  doente  apresentado,  a
ec¸a  cirúrgica  conﬁrmou  a  presenc¸a de  uma  neoplasia  com
,5  cm  de  maior  eixo,  composta  por  adenocarcinoma  inva-
or  de  baixo  grau  e  adenoma  tubuloviloso  com  displasia  de
lto  grau,  em  provável  relac¸ão com  a  evoluc¸ão  previamente
encionada.
A  sintomatologia  associada  a  este  tipo  de  patologia  é
astante  inespecíﬁca,  podendo  o  doente  permanecer  assin-
omático  até  o  tumor  atingir  grandes  dimensões.  Náuseas,
ómitos,  dor  abdominal,  emagrecimento  e  sinais  e  sintomas
ompatíveis  com  hemorragia  digestiva  (melenas,  anemia
or  deﬁciência  de  ferro)8, podem  constituir  o  quadro  de
presentac¸ão  dos  tumores  do  duodeno.  A  icterícia  pode  ser
o  por  células  fusiformes.  a)  HE  100  x;  b)  expressão  de  CD117
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DAdenocarcinoma  do  duodeno  com  identiﬁcac¸ão  concomitant
o  principal  sintoma  quando  o  tumor  se  localiza  numa  região
periampular,  obstruindo  a  via  biliar  distal.  A durac¸ão média
dos  sintomas  antes  do  diagnóstico  é  de  10  meses9.
A  investigac¸ão  diagnóstica  deste  tipo  de  neoplasias
deverá  ser  individualizada,  não  existindo  recomendac¸ões
de  consenso  relativamente  à  sequência  de  exames  a  rea-
lizar  perante  a  suspeita  clínica  de  um  tumor  do  intestino
delgado.  A  avaliac¸ão  endoscópica  através  de  esofagogas-
troduodenoscopia  (sensibilidade  de  88%),  com  realizac¸ão
de  biopsias  para  conﬁrmac¸ão  histológica  caso  seja  iden-
tiﬁcada  uma  lesão,  é  um  dos  procedimentos  de  eleic¸ão
na  maior  parte  dos  casos.  Assim,  e  como  habitualmente
o  limiar  de  inserc¸ão  máxima  na  EDA  é  a  segunda  porc¸ão
duodenal,  deverá  ser  tentada  uma  inserc¸ão mais  profunda,
procurando  alcanc¸ar o  ângulo  de  Treitz  ou  mesmo  o  jejuno
proximal,  sempre  que  o  doente  apresente  sintomatolo-
gia  sugestiva,  nomeadamente  enfartamento  pós-prandial,
vómitos  e  emagrecimento  signiﬁcativo.  Esta  manobra,  nem
sempre  exequível,  torna-se  ainda  mais  premente  quando  há
evidência  endoscópica  de  estase  gástrica.  Na  última  década
foram  introduzidas  novas  modalidades  endoscópicas  que
permitem  uma  melhor  avaliac¸ão  do  intestino  delgado,  como
a  videocápsula  e  a  enteroscopia  de  duplo  balão.  Os  estudos
imagiológicos,  nomeadamente  a  enteroclise/enterograﬁa
por  TC  ou  ressonância  magnética  também  desempenham
um  papel  importante  na  avaliac¸ão  dos  doentes  com  sus-
peita  de  lesões  do  intestino  delgado.  No  caso  concreto  da
TC,  a  mesma  será  sempre  necessária  para  o  estadiamento
e  planeamento  terapêutico.  A  ultrassonograﬁa  endoscó-
pica  pode  ser  utilizada  para  avaliar  o  envolvimento  da
parede  e  estruturas  adjacentes.  No  caso  particular  do  nosso
doente  a  simples  repetic¸ão  da  EDA,  com  progressão  duode-
nal  profunda,  foi  suﬁciente  para  estabelecer  o  diagnóstico,
evitando  o  recurso  a  outras  metodologias  mais  dispendio-
sas  e  de  acesso  limitado.  Dado  que  o  doente  tinha  realizado
previamente  2  EDA,  com  a  última  a  mostrar  a  presenc¸a de
estase  gástrica,  optou-se  pela  repetic¸ão  deste  procedimento
endoscópico  com  recurso  a  um  endoscópio  terapêutico.  Este
instrumento,  de  maior  calibre  e  rigidez,  permite,  por  norma,
uma  maior  profundidade  de  inserc¸ão  duodenal  comparativa-
mente  ao  endoscópio  convencional.  A  outra  alternativa  seria
recorrer  a  um  enteroscópio  de  pulsão  dedicado  ou  mesmo
um  colonoscópio  pediátrico  ou  convencional.
O  único  procedimento  potencialmente  curativo  é  a
ressecc¸ão  radical  da  lesão.  A  duodenopancreactectomia
cefálica  (procedimento  de  Whipple)  é  o  tratamento  cirúr-
gico  que  satisfaz  os  princípios  fundamentais  considerados
numa  cirurgia  neoplásica  curativa,  já  que  consegue  realizar
uma  ressecc¸ão  em  bloco  da  lesão  com  linfadenectomia10.
No  entanto,  em  tumores  duodenais  distais  (terceira  e
quarta  porc¸ões)  estudos  retrospetivos  não  demonstraram
benefício  da  duodenopancreactectomia  comparativa-
mente  à  ressecc¸ão  segmentar  do  duodeno.  Alguns  autores
advogam  mesmo  a  realizac¸ão  de  segmentectomia  do
duodeno,  tendo  como  vantagens  uma  menor  taxa  de
mortalidade  e  morbilidade,  com  igual  capacidade  de
ressec¸ão  e  limpeza  ganglionar11--14.  O  doente  apresentado
foi  sujeito  ao  procedimento  mais  invasivo,  com  a  realizac¸ão
de  pancreaticoduodenectomia  radical  com  pancreato,
hepático  e  gastrojejunostomia,  com  boa  evoluc¸ão no
período  pós-operatório.  O  papel  da  terapêutica  adjuvante
(quimioterapia  e/ou  radioterapia)  após  ressecc¸ão do
d
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denocarcinoma  do  intestino  delgado  permanece
ndeﬁnido15. No  entanto,  tem-se  veriﬁcado  uma  utilizac¸ão
rescente  da  quimioterapia  adjuvante  na  doenc¸a local-
ente  avanc¸ada,  sendo  esta  recomendada  por  vários
utores  (grau  2  C)16. No  presente  caso  clínico  (estádio  IIIA)
oderia  ter  sido  considerada  a  realizac¸ão  deste  tipo  de
erapêutica.
O  adenocarcinoma  primário  do  duodeno  é  uma  neo-
lasia  agressiva,  apresentando  uma  sobrevida  global  aos
 anos  de  aproximadamente  25%17, que  pode  ser  signiﬁ-
ativamente  aumentada  até  54%  através  da  ressecc¸ão  com
ntuitos  curativos14,  o  que  se  traduz  num  melhor  prognóstico
omparado  com  lesões  neoplásicas  vizinhas,  nomeadamente
eoplasia  do  pâncreas  e  vias  biliares.  O  fator  de  prognóstico
soladamente  mais  importante  na  doenc¸a potencialmente
essecável  é  o  envolvimento  ganglionar16,18.  Lesões  localiza-
as  na  primeira  ou  segunda  porc¸ão do  duodeno,  sem  invasão
infática  e  margens  cirúrgicas  negativas,  estão  associadas  a
elhor  prognóstico.  Outros  fatores  associados  à  sobrevida
ão  o  estádio  histológico,  profundidade  de  invasão,  tamanho
umoral  e  metastizac¸ão  ganglionar17,19.
No  presente  caso  clínico  a  associac¸ão  entre  o  adenocar-
inoma  primário  do  duodeno  e  o GIST  jejunal  é  difícil  de
stabelecer.  Existem  descric¸ões  isoladas  entre  adenocarci-
omas  duodenais  e  GIST  do  intestino  delgado  em  pacientes
om  neuroﬁbromatose20.  No  entanto,  o  nosso  doente  não
presenta  qualquer  sinal  compatível  com  a  presenc¸a de  neu-
oﬁbromatose,  não  existindo  igualmente  história  familiar.
ssim,  entendemos  que  a  presenc¸a do  tumor  de  estroma  com
aixo  potencial  de  malignidade  foi  um  achado  incidental.
onclusão
 adenocarcinoma  duodenal  é  uma  entidade  rara  associado
 uma  sintomatologia  bastante  fruste.  A  suspeita  diagnós-
ica  deve  estar  presente  em  doente  com  anemia  e  sinais  e
intomas  relacionados  com  o  trato  gastrointestinal  superior.
 diagnóstico  endoscópico  e  histológico  pode  ser  realizado
través  da  realizac¸ão  de  endoscopia  digestiva  alta  com
ntubac¸ão  profunda  ou  através  de  novas  técnicas  (enteros-
opia  ou  videocápsula).  A  tomograﬁa  computorizada  é  útil
o  diagnóstico  e  estadiamento  destes  tumores.  A cirurgia
ontinua  a  ser  o  único  tratamento  curativo.
esponsabilidades éticas
rotec¸ão  de  pessoas  e  animais.  Os  autores  declaram  que
ara  esta  investigac¸ão  não  se  realizaram  experiências  em
eres  humanos  e/ou  animais.
onﬁdencialidade  dos  dados.  Os  autores  declaram  ter
eguido  os  protocolos  de  seu  centro  de  trabalho  acerca  da
ublicac¸ão  dos  dados  de  pacientes  e  que  todos  os  pacien-
es  incluídos  no  estudo  receberam  informac¸ões  suﬁcientes
 deram  o seu  consentimento  informado  por  escrito  para
articipar  nesse  estudo.
ireito  à  privacidade  e  consentimento  escrito.  Os  autores
eclaram  ter  recebido  consentimento  escrito  dos  pacientes
/  ou  sujeitos  mencionados  no  artigo.  O  autor  para  corres-
ondência  deve  estar  na  posse  deste  documento.
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